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1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS
Nitisinone MDK 2 mg kietosios kapsulés

Nitisinone MDK 5 mg kietosios kapsulés

Nitisinone MDK 10 mg kietosios kapsulés

Nitisinone MDK 20 mg kietosios kapsulés

2.  KOKYBINE IR KIEKYBINE SUDETIS

Nitisinone MDK 2 mg kietosios kapsulés

Kiekvienoje kietojoje kapsuléje yra 2 mg nitizinono.

Nitisinone MDK 5 mg kietosios kapsulés @
Kiekvienoje kietojoje kapsuléje yra 5 mg nitizinono. @&
Nitisinone MDK 10 mg kietosios kapsulés @Q
Kiekvienoje kietojoje kapsuléje yra 10 mg nitizinono. Q&

Nitisinone MDK 20 mg kietosios kapsulés ‘\6

*
Kiekvienoje kietojoje kapsuléje yra 20 mg nitizinono. \\'Q

Visos pagalbinés medziagos iSvardytos 6.1 skyriuje.

3.  FARMACINE FORMA %
Kietoji kapsulé. O\'%

Nitisinone MDK 2 mg kiet@\lkapsulés

Kapsulése yra balty ar balk§vy milt

Baltos matinés 15,7 m@sulés , ant kuriy dangtelio juodais dazais jspausta zyma ,,2 mg*, o ant
korpuso — ,,Nitisi

Nitisinon mg kietosios kapsulés
Balt és 15,7 mm kapsulés, ant kuriy dangtelio juodais dazais jspausta zyma ,,5 mg*, o ant
ko ,,Nitisinone*.

Nitisinone MDK 10 mg kietosios kapsulés

Baltos matinés 15,7 mm kapsulés, ant kuriy dangtelio juodais dazais jspausta Zyma ,,10 mg", o ant
korpuso — ,,Nitisinone*.

Nitisinone MDK 20 mg kietosios kapsulés

Baltos matinés 15,7 mm kapsulés, ant kuriy dangtelio juodais dazais jspausta Zyma ,,20 mg", o ant
korpuso — ,,Nitisinone*.



4. KLINIKINE INFORMACIJA
4.1 Terapinés indikacijos

Suaugusiy ir vaiky populiacijos pacienty (bet kokio amziaus intervalo) su patvirtinta paveldima 1 tipo
tirozinemija (HT-1) gydymas, kartu su tirozino ir fenilalanino apribojimo dieta.

4.2 Dozavimas ir vartojimo metodas

Gydyma nitizinonu turi skirti ir prizitiréti gydytojas, turintis pacienty, serganc¢iy HT-1, gydymo
patirties.

Dozavimas 6
Visy genotipy ligg reikia pradéti gydyti kuo anksciau, taip padidinant bendrasias iSgyve ’&,Z
galimybes ir iSvengiant tokiy komplikacijy kaip kepeny funkcijy sutrikimas, kepeny vé& inksty
ligos. Gydant nitizinonu reikalinga mityba be fenilalanino ir tirozino, be to biitina % i plazmos
aminortgstis (zZr. 4.4 ir 4.8 skyrius).

Rekomenduojama pradiné paros dozé vaiky ir suaugusiyjy populiacijai yralMug/kg kiino svorio, kuri
vartojama per burng (geriama). Nitizinono dozée turi biiti koreguojama afSigvelgiant | konkrety atvejj.

Vaistinio preparato doze rekomenduojama vartoti vieng karta per para. 1au kadangi apie pacientus,
sveriancius < 20 kg, nepakanka duomeny, §iai pacienty populiacij istin] preparatg vartoti
rekomenduojama 2 kartus per parg bendrg paros dozg padaljj i dozes.

Dozés koregavimas . é"\

Reguliaraus steb¢jimo metu sitiloma atlikti Slapimo s acetono, kepeny funkeijy ir
alfa-fetoproteiny lygio testus (zr. 4.4 skyriy). Jei jus ménesiui po gydymo nitizinonu pradzios,
Slapime sukcinilacetono vis dar aptinkama, nitizi&o doze bitina padidinti iki 1,5 mg/kg kiino svorio
per parg. Remiantis visy biocheminiy param jvertinimu, gali biiti reikalinga 2 mg/kg kiino svorio
per para. Si dozé yra maksimali dozé Visi&ientams.

Jeigu biocheminis atsakas patenkina@xmzq reikia koreguoti tik atsizvelgiant j kiino svorio prieaugj.
Pradedant gydyma, pereinant nugd vartojimo du kartus per para prie vartojimo kartg per para
arba jeigu pastebimas biikles 08¢jimas, papildomai Salia auk$¢iau minéty testy, gali reikéti
atidziau sekti visus galimug/Bigsheminius parametrus (plazmos sukicinilacetong, Slapimo
5-aminolevulinatg (AL \ trocity porfobilinogeno (PBG)-sintazés aktyvuma).

Ypatingosios pop 1fo
Specifiniy dozawimp rekomendacijy senyviems zmonéms ar pacientams, kuriy inksty arba kepeny
veikla sutri ra.

Vaik jacija

R%duoj ama doz¢, iSreikSta mg/kg kiino svorio, vienoda ir vaikams, ir suaugusiems.

Taciaw kadangi apie pacientus, sveriancius < 20 kg, nepakanka duomeny, $iai pacienty populiacijai
vaistinj preparata vartoti rekomenduojama 2 kartus per parg bendra paros dozg padalijus j dvi dozes.

Vartojimo metodas

Vartoti per burna.

Kapsule galima atidaryti ir turinj iStirpinti nedideliame vandens ar specialaus maitinimo mi$inio
kiekyje pries pat vartojima.

Kitos vaisto formos tiekiamos pacientams vaikams, kuriems sunku praryti kapsules.



Jeigu gydymas nitizinonu pradétas jo vartojant kartu su maistu, tai rekomenduojama islaikyti visada,
zr. 4.5 skyriy.

4.3 Kontraindikacijos

Padidéjes jautrumas veikliajai arba bet kuriai 6.1 skyriuje nurodytai pagalbinei medziagai.
Motinoms, gaunancios nitizinono, draudziama zindyti (zr. 4.6 ir 5.3 skyrius).

4.4 Specialiis jspéjimai ir atsargumo priemonés

Pacienta reikia tirti kas 6 ménesius, atsiradus nepageidaujamy reiskiniy - dazniau.

Tirozino kiekio plazmoje nuolatiné stebésena 5@'

@a plySine

metu, turi 1§
r iSmatuoti
litre, biitina
azinti plazmos
metabolizmo defektas

Pries pradedant gydyma nitizinonu ir po to reguliariai, bent karta per metus, rekomen
lempa istirti regéjimo astrumg. Pacientus, patyrusius regos sutrikimy, gydymo n1t1 i
karto apzitréti oftalmologas. Biitina nustatyti, ar pacientas laikosi savo dietos r
plazmos tirozino koncentracija. Jeigu plazmos tirozino lygis virsija 500 mi
taikyti grieztesne tirozino ir fenilalanino apribojimo dieta. Nerekomenduo@
tirozino koncentracijos sumazinant arba nutraukiant nitizinono vartoji

gali pabloginti paciento klinikine buklg. f@

Kepenuy nuolatiné stebésena Q

Bitina stebeti kepeny veikla, reguliariai atlikti kepeny ﬁ% s patikrinimus ir gauti kepeny vaizdus.
Taip pat rekomenduojama stebéti serumo alfa-fetopr oncentracijg. Padidéjusi serumo
alfa-fetoproteiny koncentracija gali reiksti, jog gy nepakankamas. Pacientams su didéjancia
alfa-fetoproteiny koncentracija arba turintiems eliy uzuomazgy kepenyse, visada biitina atlikti
kepeny lasteliy malignizacijos jvertinima. 6

Trombocity ir baltyjy kraujo lasteliy ( uolatiné stebésena

Rekomenduojama reguliariai stel@; mbocity ir baltyjy kraujo 1gsteliy skaiciy, nes klinikinio tyrimo
metu buvo aptikti keli griitm&t mbocitopenijos ir leukopenijos atvejai.

<

Vartojimas kartu su Kkitai iniais preparatais

Nitizinonas yra vi iprumo CYP 2C9 inhibitorius. Todél gydant nitizinonu gali padidéti kartu
vartojamy vaisti reparaty, kurie daugiausia metabolizuojami dalyvaujant CYP 2C9, koncentracija

plazmoje u gydomus pacientus, kurie tuo paciu metu gydomi mazo terapinio lango
vaistinia ratais, metabolizuojamais dalyvaujant CYP 2C9, pvz., varfarinu ir fenitoinu, reikia
atldzgE ti. Gali reikéti koreguoti Siy kartu vartojamy vaistiniy preparaty dozg (zr. 4.5 skyriy)
4.5 aveika su Kitais vaistiniais preparatais ir kitokia saveika

In vitro nitizinonas yra metabolizuojamas fermento CYP 3A4, todél gali reikéti koreguoti dozg kai
nitizinonas vartojamas kartu su §io enzimo induktoriais arba inhibitoriais.

Remiantis 80 mg nitizinono klinikinio sgveikos tyrimo pusiausvyros salygomis duomenimis,
nitizinonas yra vidutinio stiprumo CYP 2C9 inhibitorius (tolbutamido AUC padidéjimas 2,3 karto),
todél gydant nitizinonu gali padidéti kartu vartojamy vaistiniy preparaty, kurie daugiausia
metabolizuojami dalyvaujant CYP 2C9, koncentracija plazmoje (zr. 4.4 skyriy).



Nitizinonas yra silpnas CYP 2E1 induktorius (chlorzoksazono AUC sumazéjimas 30 %) ir silpnas
OAT]1 ir OATS3 inhibitorius (furosemido AUC padidéjimas 1,7 karto), tuo tarpu nitizinonas neslopina
CYP 2D6 (zr. 5.2 skyriy).

Nebuvo atliktos formalios Nitisinone MDK kietyjy kapsuliy sgveikos su maisto medziagomis studijos.
Taciau nitizinonas buvo vartojamas kartu su maistu, generuojant vaisto veiksmingumo ir saugumo
duomenis. Todél, jeigu gydymas nitizinonu pradétas Nitisinone MDK kietasias kapsules vartojant
kartu su maistu, tai turi biti iSlaikoma 18 visa laika, zr. 4.2 skyriy.

4.6 Vaisingumas, néStumo ir Zindymo laikotarpis

Neéstumas

Reikiamy duomeny apie nitizinono vartojimg néStumo metu néra. Su gyvinais atlikti tyrimai Ee
toksinj poveikj reprodukcijai (zr. 5.3 skyriy). Galimas pavojus zmogui nezinomas. Nitisi DK

néStumo metu vartoti negalima, nebent moters klinikiné biikl¢ yra tokia, kad ja biitin
nitizinonu. Nitizinonas prasiskverbia per Zmogaus placenta. @

Zindymas @Q

Nezinoma, ar nitizinonas i$siskiria j motinos pieng. Tyrimai su gyviinaj &dé neigiamg poveikj
pogimdyviniu laikotarpiu dél piene esancio nitizinono. Todél motingms,Wartojancios nitizinona,
draudziama zindyti, nes negalima atmesti pavojaus maitinamam‘\ (zr. 4.3 ir 5.3 skyrius).

*
Vaisingumas 5\30
*
Duomeny apie nitizinono poveikj vaisingumui néra. \%
4.7 Poveikis gebéjimui vairuoti ir valdyti rrfeAanizmus

nepageidaujamos reakcijos (zr. 4.8 sk veikti regéjima. Jei pablogéjo regé€jimas, pacientui

Nitisinone gebéjima vairuoti ir valdyti m izmus veikia silpnai. Su akimis susijusios
1
negalima vairuoti ir valdyti mechani ol §is nepageidaujamas reiskinys neiSnyks.

4.8 Nepageidaujamas po Y&s
* &

Saugumo savybiy sant@g
Nitizinonas, dél s \@i ¥mo biido, didina tirozino lygj visiems nitizinonu gydomiems pacientams,
todél su akimi gﬁusiq nepageidaujamy reakcijy, kaip antai konjunktyvitas, ragenos drumstumas,
keratitis, fo ja ir akiy skausmas, susijusiy su padidéjusiu tirozino lygiu, pasitaiko daznai. Kitos
daznos n aujamos reakcijos yra trombocitopenija, leukopenija ir granuliocitopenija. Nedaznai

gali 1l§sti eksfoliacinis dermatitas.

Nepageidaujamy reakcijy santrauka lenteléje

Duomenys apie nepageidaujamas reakcijas, iSvardytas toliau pagal MedDRA organy sistemas ir
absoliutyjj daznj, gauti i$ klinikiniy tyrimy ir poregistraciniu laikotarpiu Daznis apibiidinamas taip:
labai daznas (>_1/10), daznas (nuo >_1/100 iki < 1/10), nedaznas (nuo >_1/1000 iki < 1/100), retas
(nuo >1/10 000 iki < 1/1000), labai retas (< 1/10 000), daznis nezinomas (negali biti apskaiciuotas

pagal turimus duomenis). Kiekvienoje daznio grupéje nepageidaujamos reakcijos pateikiamos
mazéjancio sunkumo tvarka.




MedDRA organy sistemos Daznis Nepageidaujama reakcija
klasé

Kraujo ir limfinés sistemos Daznas Trombocitopenija,
sutrikimai leukopenija,
granuliocitopenija
Nedaznas Leukocitozé
Akiy sutrikimai Daznas Konjunktyvitas, ragenos

drumstumas, keratitas,
fotofobija, akiy skausmas

Nedaznas Blefaritas
Odos ir poodinio audinio Nedaznas Eksfoliacinis dermatitas,
sutrikimai eriteminis iSbérimas,
niezéjimas
Tyrimai Labai daZnas Padidéjes tirozino g
Atrinkty nepageidaujamy reakcijy apibudinimas @'
Gydant nitizinonu padidéja tirozino lygis. Padidéjes tirozino lygis buvo susiet pageidaujamu

poveikiu akims, tokiu, kaip ragenos drumstumas ir hiperkeratoziniai paieidiga ojant tirozino ir
fenilalanino kiekj maiste turéty sumazéti tirozino lygis ir toksiSkumas, su Sio tipo tirozinemija

(1. 4.4 skyriy).

susijusi nebuvo. Nepageidaujamos reakcijos, nurodytos Med gany sistemy klas¢je ,,Kraujo ir

Klinikiniuose tyrimuose sunki granuliocitopenija (< 0,5 x 109/1)‘ %éké nedaznai ir su infekcijomis
limfinés sistemos sutrikimai®, tgsiant gydyma nitizinonu s 0

Vaiky populiacija ®

Saugumo charakteristika daugiausiai pagrjsta vaikidpopuliacijos tyrimais, nes gydyma nitizinonu

reikia pradéti iSkart, kai diagnozuojama HT- inikinio tyrimo ir poregistracinio laikotarpio
duomenys nerodo, kad saugumo charaktefistikd skirtysi jvairiose vaiky populiacijos pogrupiuose arba
bty kitokia, nei saugumo charakteristi ugusiems pacientams.

PraneSimas apie jtariamas nep @amas reakcijas

Svarbu pranesti apie jtar&a@ pageidaujamas reakcijas po vaistinio preparato registracijos, nes tai
leidzia nuolat stebéti vai preparato naudos ir rizikos santykj. Sveikatos prieziiiros specialistai
turi pranesti apie be jtariamas nepageidaujamas reakcijas naudodamiesi V priede nurodyta
nacionaline pranq{ istema.

4.9 Peu@ as
i rarljus nitizinong asmenims, kuriems neribojamas tirozino ir fenilalanino kiekis maiste,
rozino lygis jy organizme. Padidéjes tirozino kiekis yra susijes su toksisku poveikiu akims,

odai i nervy sistemai. Tirozino ir fenilalanino apribojimas maiste turéty riboti toksiSkuma, susijusj su
Sio tipo tirozinemija. Apie specialy gydyma perdozavus informacijos néra.

5.  FARMAKOLOGINES SAVYBES
5.1 Farmakodinaminés savybés

Farmakoterapiné grupé — kiti virSkinimo trakta ir metabolizma veikiantys vaistai, jvairiis vir§kinimo
trakta ir metabolizma veikiantys vaistai; ATC kodas — A16AX04.


http://www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/Template_or_form/2013/03/WC500139752.doc

Veikimo mechanizmas

Biocheminis HT-1 defektas yra fumarilacetoacetato hidrolazés (tirozino katabolinio kelio galutinio
fermento) tritkumas. Nitizinonas yra konkuruojantis 4-hidroksifenilpiruvato dioksigenazés (fermento,
esancio pries fumarilacetoacetato hidrolaze tirozino kataboliniame kelyje) inhibitorius. Slopindamas
normaly tirozino katabolizmg sergan¢iy HT-1 pacienty organizmuose, nitizinonas apsaugo nuo
toksiniy tarpiniy junginiy (maleiloacetoacetato ir fumarilacetoacetato) kaupimosi. Pacienty, serganciy
HT-1 organizme Sie tarpiniai junginiai paver¢iami j toksinius metabolitus sukcinilacetong ir
sukcinilacetoacetata. Sukcinilacetonas blokuoja porfirino sintezés kelig ir sudaro salygas kauptis
5-aminolevulinatui.

Farmakodinaminis poveikis

Gydant nitizinonu normalizuojasi porfirino metabolizmas, eritrocity porfobilinogeno sint@.
aktyvumas ir $lapimo 5 amninolevulinato, sumazéja sukcinilacetono eliminacija su SlapimuNngadi
plazmos tirozino koncentracija ir padidéja fenolio rigsciy eliminacija su Slapimu. Tugimii
tyrimy duomenys rodo, kad per pirmgja gydymo savaite Slapimo sukcinilacetonas
daugiau negu 90 % pacienty. Kai tinkamai nustatoma nitizinono doze, sukcinil

plazmoje neturi biiti aptinkama. @

Klinikinis veiksmingumas ir saugumas

Klinikinis tyrimas buvo atviras ir nekontroliuojamas. Tyrimo me@zinono dozé buvo vartojama du
kartus per parg. ISgyvenamumo tikimybe po 2, 4 ir 6 gydymo @ nu mety apibendrinama lenteléje

toliau. 5\3
O\Cﬁ

NTBC tyrimas (N = 250)

Paciento amzius gydymo pradzioje | 2 metai i | 6 metai
< 2 ménesiai 93% [9d% |93 %
< 6 ménesiai 93 Yo L 93 % 93 %
> 6 ménesiai % 95% | 95%
Bendras 94 % 94 %

Tyrimo, naudojamo kaip istorin @role (van Spronsen et al., 1994), duomenys parodé toliau
nurodytg i 1sgyvenamumo tiki %Q

Paciento amzius atsi fmptomams 1 metai | 2 metai
< 2 ménesiai 38 % 29 %
2—6 ménesiai & 74 % 74 %
> 6 ménesia@ 96 % 96 %

Taip pa Qrta, kad gydymas nitizinonu sumazina pirminio kepeny vézio vystymasi, palyginus su
istori omenimis (gydymas tik mitybos apribojimu). Buvo nustatyta, kad anksti pradétas
gydyunas, toliau sumazino pirminio kepeny vézio vystymosi rizikg.

Tikimybé, kad pacientams, kurie gydymo pradzioje buvo 24 ménesiy arba jaunesni, ir pacientams,
kurie gydymo pradZzioje buvo vyresni nei 24 ménesiy, per 2, 4 ir 6 gydymo nitizinonu metus
nepasireiks kepeny vézys (hepatoceliuliné karcinoma, HCK), parodyta toliau pateiktoje lenteléje:



NTBC tyrimas (N = 250)
Pacienty skaicius Tikimybé, kad nepasireik§ HCK
(95 % pasikliautinasis intervalas)
Gydymo po po po per 2 metus per 4 metus | per 6 metus
pradzioje | 2 met | 4 mety | 6 mety
y
Visi pacientai 250 155 86 15 98 % 94 % 91 %
(95; 100) (90; 98) (81; 100)
Paciento 193 114 61 8 99 % 99 % 99 %
amzius (98; 100) (97; 100) (94; 100)
gydymo
pradzioje < 24
ménesiai
Paciento 57 41 25 8 92 % 82 % \‘ 75 %
amzius (84; 100) (70; 95@\: (56; 95)
gydymo
pradzioje > 24 ®$
ménesiai

Atliekant tarptautinj tyrima, kuriame dalyvavo HT-1 sergantys pacientai,
apribojimu, nustatyta, kad HCK buvo diagnozuota 18 % visy 2 mety ir:

Buvo atliktas tyrimas, skirtas jvertinti vieng kartg per parg v
veiksmingumg ir sauguma, palyginti su du kartus per parg var
pacienty. Kliniskai svarbiy nepageidaujamy reakcijy ar ki
vartojimo kartg ir du kartus per para nebuvo. Vartojimo

paciento Slapime nebuvo nustatyta iSmatuojamo
vartoti nitizinono doze viena kartg per para yra sa
délto duomeny apie pacientus, sveriancius < 20

5.2

Nebuvo atlikta nitizinono formaliy
pasisalinimo tyrimy. 10-ies svei
(1 mg/kg kiino svorio dozés)
(nuo 39 iki 86 valandy).P
grupe. Klirensas ir pusié

Farmakokinetinés savybés

2
>
o~

552

mo jvertinimy skirtumy tarp dozés
er para laikotarpio pabaigoje né vieno
tono (SA) kiekio. Tyrimas rodo, kad
veiksminga bet kurio amziaus pacientams. Vis

k;‘?@‘

whepakanka.

o

1y pacienty.

gfghgfi tik mitybos

ozés farmakokinetika,

doze; tyrime dalyvavo 19 HT-1

cijos, pasiskirstymo organizme, metabolizmo ir
iSkos lyties savanoriy plazmoje, po vienkartinés nitizinono
es, pusinés eliminacijos laikotarpis (mediana) sudaré 54 valandas
ijos farmakokinetiné analizé buvo atlikta su 207 HT-1 pacienty
inacijos laikas buvo nustatyti atitinkamai 0,0956 I/kg kiino svorio per

parg ir 52,1 Valandl.@

Tyrimuose in Nnaudojant zmogaus kepeny mikrosomas ir cDNA P450 fermentus, buvo nustatytas
ribotas C atalizuojamas metabolizmas.

Remi mg nitizinono klinikinio sgveikos tyrimo pusiausvyros saglygomis duomenimis,

nit s sukélé CYP 2C9 substrato tolbutamido AUC., padidéjimg 2,3 karto, ir tai rodo vidutinj
CYP 2C9 slopinima. Nitizinonas sukélé chlorzoksazono AUC., sumazéjimg mazdaug 30 %, ir tai rodo
silpng CYP 2E1 indukcijg. Nitizinonas neslopino CYP 2D6, nes nitizinono vartojimas neveiké
metoprololio AUC... Furosemido AUC., padidéjo 1,7 karto, ir tai rodo silpng OAT1/OAT3 slopinima
(zr. 4.4 ir 4.5 skyrius).

Remiantis in vitro tyrimy rezultatais, néra tikétina, kad nitizinonas slopinty CYP 1A2, 2C19 arba 3A4
katalizuojamus metabolizmo procesus arba indukuoty CYP 1A2, 2B6 arba 3A4/5. Néra tikétina, kad
nitizinonas slopinty P-gp, BCRP arba OCT2 sukeliamg medziagy pernesima. Néra tikétina, kad
nitizinono koncentracija plazmoje, pasiekta klinikinémis salygomis, slopinty OATP1B1, OATP1B3
sukeliamg medziagy pernesima.



5.3 Ikiklinikiniy saugumo tyrimy duomenys

Nitizinonas pasiZymi embriofetaliniu toksiSkumu peléms ir triuSiams kliniskai naudojamomis
dozémis. TriuSiuose nitizinonas sukélé nuo dozeés priklausantj iSsigimimy (bambos i§varzy ir
gastroS$izes) didéjimg pradedant nuo dozés daugiau negu 2,5 karto vir$ijan¢ios maksimalig Zzmogui
rekomenduotg doze (2 mg/kg per dieng).

Peliy prenatalinio ir postnatalinio vystymosi bandymas parodé statistiskai reikSmingg jaunikliy
iSgyvenamumo sumazéjima skiriant 152 kartus didesne uz Zzmogui rekomenduojama doze ir jaunikliy
augimo atjunkymo laikotarpiu sumazejima skiriant 25 kartus didesne uz maksimalig zmogui
rekomenduojamg doze. Neigiamas poveikis jaunikliy iSgyvenamumui pastebétas nuo 5 mg/kg dozés
per para. Ziurkéms nuo ekspozicijos su penu gautu vaistu, sumazéjo vidutinis jaunikliy svoris i

atsirado ragenos pazeidimy. \

Tyrimuose in vitro neaptikta mutageninio aktyvumo, bet aptiktas silpnas klastogenini
Neéra jokiy in vivo genotoksiSkumo jrodymy (peliy mikrobranduoliy ir peliy kepen
DNR sintezés jvertinimg). Atliekant 26 savaiciy kancerogeniskumo tyrima su tr
(TgrasH2), galimo nitizinono kancerogeniskumo nenustatyta. @

6. FARMACINE INFORMACIJA Q

6.1 Pagalbiniy medZiagy sarasas

Kapsulés turinys . %

Pregelifikuotas kukuriizy krakmolas : @

Kapsulés apvalkalas %

Zelatina \@

Titano dioksidas (E171)

Spaustuviniai dazai

* \
Juodasis gelezies oksid )
Selakas Q

6.2 Nesude%@nas
Duomen%@itini.

6.$kamumo laikas

Nitisinone MDK 2 mg, 5 mg ir 10 mg kietosios kapsulés

2 metai.

Nitisinone MDK 20 mg kietosios kapsulés

3 metai.

Atidarius pirmajj karta

Laikyti galdytuve (2 °C — 8 °C).



Kaip alternatyva, kapsules galima laikyti vieng 2 ménesiy laikotarpj ne aukstesnéje kaip 25 °C
temperatiiroje; Siam laikotarpiui praéjus vaisinj preparatg reikia iSmesti.

Jeigu kapsulé atidaroma
Atidarius kapsule ir jos turinj suspendavus nedideliame vandens arba specialaus maitinimo misinio
kiekyje (zr. 4.2 skyriy), suspensijos milteliai turi biiti suvartoti nedelsiant.

6.4 Specialios laikymo salygos

Laikyti Saldytuve (2 °C — 8 °C). Laikyti gamintojo buteliuke, kad vaistinis preparatas biity apsaugotas
nuo §viesos.

Pirma kartg atidaryto vaistinio preparato laikymo salygos pateikiamos 6.3 skyriuje %

Didelio tankio polietileno plastiko buteliukas su mazo tankio polietileno plastiko d%&;liu, kuriame

6.5 Talpyklés pobidis ir jos turinys

yra 60 kietyjy kapsuliy.
Kiekvienoje kartoningje dézutéje yra vienas buteliukas. @Q
6.6  Specialiis reikalavimai atliekoms tvarkyti K

Nesuvartota vaistinj preparatg ar atliekas reikia tvarkyti laikantis\v@iu reikalavimy.

;\\(\

7. REGISTRUOTOJAS . %

MendeliKABS Europe Limited @
Unit 3D, North Point House A
North Point Business Park

New Mallow Road @9
Cork, T23 AT2P \

Airija

8. REGISTRACIJQS @MEJ IMO NUMERIS (-IAI)
EU/1/17/1217/001 @Q\

EU/1/17/1217/00

EU/1/17/12

9. %GISTRAVIMO / PERREGISTRAVIMO DATA

Registravimo data 2017 m. rugpjiicio 24 d.
Paskutinio perregistravimo data

10. TEKSTO PERZIUROS DATA

ISsami informacija apie §j vaistinj preparatg pateikiama Europos vaisty agenttiros tinklalapyje
http://www.ema.europa.eu/.
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I PRIEDAS \(0.6

A. GAMINTOJAS, ATSAKINGAS UZ SERIJU ISLEIDIMA @'
B. TIEKIMO IR VARTOJIMO SALYGOS AR APRIBOJIQD
0JUI

C. KITOS SALYGOS IR REIKALAVIMAI REGIST

VEIKSMINGAM VAISTINIO PREPARA’

D. SALYGOS AR APRIBOJIMAI SAUGIAM I
RTOJIMUI
UZTIKRINTI

*

1"



A.  GAMINTOJAS, ATSAKINGAS UZ SERIJU ISLEIDIMA

Gamintojo, atsakingo uz serijy iSleidima, pavadinimas ir adresas
Elara Pharmaservices Europe Limited

239 Blanchardstown Corporate Park

Ballycoolin, Dublin

DI5 KV21
Airija

B. TIEKIMO IR VARTOJIMO SALYGOS AR APRIBOJIMAI

Riboto iSra§ymo receptinis vaistinis preparatas (zr. [ priedo [preparato charakteristiky san &
4.2 skyriy) %'('

C. KITOS SALYGOS IR REIKALAVIMAI REGISTRUOTOJUI Q®

. Periodiskai atnaujinami saugumo protokolai (PARP) &

Sio vaistinio preparato PARP pateikimo reikalavimai i§déstyti Direktyvos2001/83/EB 107c¢
straipsnio 7 dalyje numatytame Sajungos referenciniy daty saras D sarase), kuris skelbiamas

Europos vaisty tinklalapyje. . Q
L \

D. SALYGOS IR APRIBOJIMALI, SKIRTI S IR VEIKSMINGAM VAISTINIO
PREPARATO VARTOJIMUI UZTIKRI

o Rizikos valdymo planas (RVP) %

Registruotojas atlieka reikalaujama far@ginio budrumo veikla ir veiksmus, kurie i§samiai
aprasyti registracijos bylos 1.8.2 3@6 pateiktame RVP ir suderintose tolesnése jo versijose.
S

Atnaujintas rizikos valdymo Qg@ uri biti pateiktas:
e pareikalavus Europo%?q agentiirai;
e kai kei¢iama rizi ymo sistema, ypac gavus naujos informacijos, kuri gali lemti didelj
naudos ir rizi kio pokytj arba pasiekus svarby (farmakologinio budrumo ar rizikos

mazinimo) {

&
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III PRIEDAS

ZENKLINIMAS IR PAKUOTES LAPELIS
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INFORMACIJA ANT ISORINES PAKUOTES

KARTONINE DEZUTE

| 1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS

Nitisinone MDK 2 mg kietosios kapsulés
nitizinonas

”~
| 2. VEIKLIOJI (-I0S) MEDZIAGA (-0S) IR JOS (-U) KIEKIS
X
Kiekvienoje kapsuléje yra 2 mg nitizinono. @'
| 3. PAGALBINIU MEDZIAGU SARASAS N~ |
O
0 0 — ) 2
| 4. FARMACINE FORMA IR KIEKIS PAKUOTEJE Q |

*
Kietoji k 1é %
ietoji kapsulé . Q\

60 kietyjy kapsuliy \\'

| 5. VARTOJIMO METODAS IR BUDAS (-AI™

-
Prie$ vartojimg perskaitykite pakuotés lap%'%

Vartoti per burna. \'
O

6. SPECIALUS ISPEJIg;éQAD VAISTINI PREPARATA BUTINA LAIKYTI

VAIKAMS NEPAS OJE IR NEPASIEKIAMOJE VIETOJE

3

Laikyti vaikams nepas@je ir nepasiekiamoje vietoje.
| 7. KITAS@BPECIALUS (-US) ISPEJIMAS (-AI) (JEI REIKIA) |

\Q)

) )
8. MUMO LAIKAS |

Tinka iki

[9. SPECIALIOS LAIKYMO SALYGOS

Laikyti Saldytuve.
Laikyti gamintojo buteliuke, kad vaistas biity apsaugotas nuo §viesos.
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10. SPECIALIOS ATSARGUMO PRIEMONES DEL NESUVARTOTO VAISTINIO
PREPARATO AR JO ATLIEKU TVARKYMO (JEI REIKIA)

| 11. REGISTRUOTOJO PAVADINIMAS IR ADRESAS

MendeliK ABS Europe Limited
Unit 3D, North Point House
North Point Business Park

New Mallow Road
Cork, T23 AT2P
Airija
| 12.  REGISTRACILJOS PAZYMEJIMO NUMERIS (-IAI) @.g
EU/1/17/1217/001 (b&

| 13. SERIJOS NUMERIS

Serija . 9
N
| 14. PARDAVIMO (ISDAVIMO) TVARKA X\
A4
L 2
P\
| 15.  VARTOJIMO INSTRUKCIJA A\
N

| 16. INFORMACIJA BRAILIO R@"

Nitisinone MDK 2 mg OO

EAN .
17. UNIKALUS ID KATORIUS - 2D BRUKSNINIS KODAS

Al

2D briksninis ko@n dytu unikaliu identifikatoriumi.

%)

P
SN
NN

WUS IDENTIFIKATORIUS — ZMONEMS SUPRANTAMI DUOMENYS
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MINIMALI INFORMACIJA ANT MAZU VIDINIU PAKUOCIU

BUTELIUKU ETIKETE

| 1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS IR VARTOJIMO BUDAS (-Al)

Nitisinone MDK 2 mg kietosios kapsulés
nitizinonas

Vartoti per burng. 6
2. VARTOJIMO METODAS ®g
| 3. TINKAMUMO LAIKAS YWY |

EXP KQ‘

Pirma karta atidarius, galima laikyti vieng 2 ménesiy laikotarpj ge @ egeje kaip 25°C
temperatiiroje; Siam laikotarpiui praéjus vaistg reikia iSmesti.

K

(4. SERIJOS NUMERIS o M

Lot A

| 5.  KIEKIS (MASE, TURIS ARB.@N’ETAI)

60 kietyjy kapsuliy 0
&
6. KITA
Laikyti saldytuve g
Laikyti gaminto uke kad vaistas biity apsaugotas nuo $viesos.

[8émimo r@ uvo data:

M WKABS Europe Limited
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INFORMACIJA ANT ISORINES PAKUOTES

KARTONINE DEZUTE

| 1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS

Nitisinone MDK 5 mg kietosios kapsulés
nitizinonas

”~
| 2. VEIKLIOJI (-I0S) MEDZIAGA (-0S) IR JOS (-U) KIEKIS
X
Kiekvienoje kapsuléje yra 5 mg nitizinono. @'
| 3. PAGALBINIU MEDZIAGU SARASAS N~ |
O
0 0 — ) 2
| 4. FARMACINE FORMA IR KIEKIS PAKUOTEJE Q |

*
Kietoji k 1é %
ietoji kapsulé . Q\

60 kietyjy kapsuliy \\'

| 5. VARTOJIMO METODAS IR BUDAS (-AI™

-
Prie$ vartojimg perskaitykite pakuotés lap%'%

Vartoti per burna. \'
O

6. SPECIALUS ISPEJIg;éQAD VAISTINI PREPARATA BUTINA LAIKYTI

VAIKAMS NEPAS OJE IR NEPASIEKIAMOJE VIETOJE

3

Laikyti vaikams nepas@je ir nepasiekiamoje vietoje.
| 7. KITAS@BPECIALUS (-US) ISPEJIMAS (-AI) (JEI REIKIA) |

\Q)

) )
8. MUMO LAIKAS |

Tinka iki

[9. SPECIALIOS LAIKYMO SALYGOS

Laikyti Saldytuve.
Laikyti gamintojo buteliuke, kad vaistas biity apsaugotas nuo §viesos.
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10. SPECIALIOS ATSARGUMO PRIEMONES DEL NESUVARTOTO VAISTINIO
PREPARATO AR JO ATLIEKU TVARKYMO (JEI REIKIA)

| 11. REGISTRUOTOJO PAVADINIMAS IR ADRESAS

MendeliK ABS Europe Limited
Unit 3D, North Point House
North Point Business Park

New Mallow Road
Cork, T23 AT2P
Airija
| 12.  REGISTRACILJOS PAZYMEJIMO NUMERIS (-IAI) @.g
EU/1/17/1217/002 (b&

| 13. SERIJOS NUMERIS

Serija . 9
N
| 14. PARDAVIMO (ISDAVIMO) TVARKA X\
A4
L 2
P\
| 15.  VARTOJIMO INSTRUKCIJA A\
N

| 16. INFORMACIJA BRAILIO R@"

Nitisinone MDK 5 mg OO

EAN .
17. UNIKALUS ID KATORIUS - 2D BRUKSNINIS KODAS

Al

2D briksninis ko@n dytu unikaliu identifikatoriumi.

%)

P
SN
NN

WUS IDENTIFIKATORIUS — ZMONEMS SUPRANTAMI DUOMENYS
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MINIMALI INFORMACIJA ANT MAZU VIDINIU PAKUOCIU

BUTELIUKU ETIKETE

| 1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS IR VARTOJIMO BUDAS (-Al)

Nitisinone MDK 5 mg kietosios kapsulés
nitizinonas

Vartoti per burng. 6
2. VARTOJIMO METODAS ®g
| 3. TINKAMUMO LAIKAS YWY |

EXP KQ‘

Pirma karta atidarius, galima laikyti vieng 2 ménesiy laikotarpj ge @ egeje kaip 25°C
temperatiiroje; Siam laikotarpiui praéjus vaistg reikia iSmesti.

K

(4. SERIJOS NUMERIS o M

Lot A

| 5.  KIEKIS (MASE, TURIS ARB@N'ETAI)

60 kietyjy kapsuliy 0
&
6. KITA
Laikyti saldytuve g
Laikyti gaminto uke kad vaistas biity apsaugotas nuo $viesos.

[8émimo r@ uvo data:

M WKABS Europe Limited
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INFORMACIJA ANT ISORINES PAKUOTES

KARTONINE DEZUTE

| 1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS

Nitisinone MDK 10 mg kietosios kapsulés
nitizinonas

”~
| 2. VEIKLIOJI (-I0S) MEDZIAGA (-0S) IR JOS (-U) KIEKIS
X
Kiekvienoje kapsuléje yra 10 mg nitizinono. @'
| 3. PAGALBINIU MEDZIAGU SARASAS N~ |
O
0 0 — ) 2
| 4. FARMACINE FORMA IR KIEKIS PAKUOTEJE Q |

*
Kietoji k 1¢ %
ietoji kapsulé . Q\

60 kietyjy kapsuliy \\'

| 5. VARTOJIMO METODAS IR BUDAS (-AI™

-
Prie$ vartojimg perskaitykite pakuotés lap%'%

Vartoti per burna. \'
O

6. SPECIALUS ISPEJIg;éQAD VAISTINI PREPARATA BUTINA LAIKYTI

VAIKAMS NEPAS OJE IR NEPASIEKIAMOJE VIETOJE

3

Laikyti vaikams nepas@je ir nepasiekiamoje vietoje.
| 7. KITAS@BPECIALUS (-US) ISPEJIMAS (-AI) (JEI REIKIA) |

\Q)

) )
8. MUMO LAIKAS |

Tinka iki

[9. SPECIALIOS LAIKYMO SALYGOS

Laikyti Saldytuve.
Laikyti gamintojo buteliuke, kad vaistas biity apsaugotas nuo §viesos.
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10. SPECIALIOS ATSARGUMO PRIEMONES DEL NESUVARTOTO VAISTINIO
PREPARATO AR JO ATLIEKU TVARKYMO (JEI REIKIA)

| 11. REGISTRUOTOJO PAVADINIMAS IR ADRESAS

MendeliK ABS Europe Limited
Unit 3D, North Point House
North Point Business Park

New Mallow Road
Cork, T23 AT2P
Airija
| 12.  REGISTRACILJOS PAZYMEJIMO NUMERIS (-IAI) @.g
EU/1/17/1217/003 (b&

| 13. SERIJOS NUMERIS

Serija . 9
N
| 14. PARDAVIMO (ISDAVIMO) TVARKA X\
A4
L 2
o\
| 15.  VARTOJIMO INSTRUKCIJA A\
N

| 16. INFORMACIJA BRAILIO R@"

Nitisinone MDK 10 mg OO

EAN .
17. UNIKALUS ID KATORIUS - 2D BRUKSNINIS KODAS

Al

2D briksninis ko@n dytu unikaliu identifikatoriumi.

%)

P
SN
NN

WUS IDENTIFIKATORIUS — ZMONEMS SUPRANTAMI DUOMENYS
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MINIMALI INFORMACIJA ANT MAZU VIDINIU PAKUOCIU

BUTELIUKU ETIKETE

| 1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS IR VARTOJIMO BUDAS (-Al)

Nitisinone MDK 10 mg kietosios kapsulés
nitizinonas

Vartoti per burng. 6
2. VARTOJIMO METODAS ®g
| 3. TINKAMUMO LAIKAS YWY |

EXP KQ‘

Pirma karta atidarius, galima laikyti vieng 2 ménesiy laikotarpj ge @ egeje kaip 25°C
temperatiiroje; Siam laikotarpiui praéjus vaistg reikia iSmesti.

K

(4. SERIJOS NUMERIS o M

Lot A

| 5.  KIEKIS (MASE, TURIS ARB.@N’ETAI)

60 kietyjy kapsuliy 0
\K

6. KITA
Laikyti saldytuve g
Laikyti gaminto uke kad vaistas biity apsaugotas nuo $viesos.

[8émimo r@ uvo data:

M WKABS Europe Limited
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INFORMACIJA ANT ISORINES PAKUOTES

KARTONINE DEZUTE

| 1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS

Nitisinone MDK 20 mg kietosios kapsulés
nitizinonas

”~
| 2. VEIKLIOJI (-I0S) MEDZIAGA (-0S) IR JOS (-U) KIEKIS
X
Kiekvienoje kapsuléje yra 20 mg nitizinono. @'
| 3. PAGALBINIU MEDZIAGU SARASAS N~ |
O
0 0 — ) 2
| 4. FARMACINE FORMA IR KIEKIS PAKUOTEJE Q |

*
Kietoji k 1é %
ietoji kapsulé . Q\

60 kietyjy kapsuliy \\'

| 5. VARTOJIMO METODAS IR BUDAS (-AI™

-
Prie$ vartojimg perskaitykite pakuotés lap%'%

Vartoti per burna. \'
O

6. SPECIALUS ISPEJIg;éQAD VAISTINI PREPARATA BUTINA LAIKYTI

VAIKAMS NEPAS OJE IR NEPASIEKIAMOJE VIETOJE

3

Laikyti vaikams nepas@je ir nepasiekiamoje vietoje.
| 7. KITAS@BPECIALUS (-US) ISPEJIMAS (-AI) (JEI REIKIA) |

\Q)

) )
8. MUMO LAIKAS |

Tinka iki

[9. SPECIALIOS LAIKYMO SALYGOS

Laikyti Saldytuve.
Laikyti gamintojo buteliuke, kad vaistas biity apsaugotas nuo §viesos.
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10. SPECIALIOS ATSARGUMO PRIEMONES DEL NESUVARTOTO VAISTINIO
PREPARATO AR JO ATLIEKU TVARKYMO (JEI REIKIA)

| 11. REGISTRUOTOJO PAVADINIMAS IR ADRESAS

MendeliK ABS Europe Limited
Unit 3D, North Point House
North Point Business Park

New Mallow Road
Cork, T23 AT2P
Airija
| 12. REGISTRACIJOS PAZYMEJIMO NUMERIS (-1A]) é@
EU/1/17/1217/004 @&

| 13. SERIJOS NUMERIS

Serija . 9
N
| 14. PARDAVIMO (ISDAVIMO) TVARKA X\
A4
L 2
o\
| 15.  VARTOJIMO INSTRUKCIJA A\
N

| 16. INFORMACIJA BRAILIO R@"

Nitisinone MDK 20 mg OO

EAN .
17. UNIKALUS ID KATORIUS - 2D BRUKSNINIS KODAS

Al

2D briksninis ko@n dytu unikaliu identifikatoriumi.

%)

P
SN
NN

WUS IDENTIFIKATORIUS — ZMONEMS SUPRANTAMI DUOMENYS
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MINIMALI INFORMACIJA ANT MAZU VIDINIU PAKUOCIU

BUTELIUKU ETIKETE

| 1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS IR VARTOJIMO BUDAS (-Al)

Nitisinone MDK 20 mg kietosios kapsulés
nitizinonas

Vartoti per burng. 6
2. VARTOJIMO METODAS ®g
| 3. TINKAMUMO LAIKAS YWY |

EXP KQ‘

Pirma karta atidarius, galima laikyti vieng 2 ménesiy laikotarpj ge @ egeje kaip 25°C
temperatiiroje; Siam laikotarpiui praéjus vaistg reikia iSmesti.

K

(4. SERIJOS NUMERIS o M

Lot A

| 5.  KIEKIS (MASE, TURIS ARB.@N’ETAI)

60 kietyjy kapsuliy 0
\K

6. KITA
Laikyti saldytuve g
Laikyti gaminto uke kad vaistas biity apsaugotas nuo $viesos.

[8émimo r@ uvo data:

M WKABS Europe Limited
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Pakuotés lapelis: informacija vartotojui

Nitisinone MDK 2 mg Kietosios kapsulés
Nitisinone MDK 5 mg Kietosios kapsulés
Nitisinone MDK 10 mg Kietosios kapsulés
Nitisinone MDK 20 mg kietosios kapsulés

nitizinonas

AtidZiai perskaitykite visa §j lapelj, pries pradédami vartoti vaista, nes jame pateikiama Jums

svarbi informacija.

- NeisSmeskite Sio lapelio, nes vél gali prireikti jj perskaityti.

- Jeigu kilty daugiau klausimy, kreipkités j gydytoja, vaistininkg arba slaugytoja. 6

- Sis vaistas skirtas tik Jums, todél kitiems Zmonéms jo duoti negalima. Vaistas gali ji 1@.
pakenkti (net tiems, kuriy ligos poZymiai yra tokie patys kaip Jusy). K

- Jeigu pasireiske Salutinis poveikis (net jeigu jis Siame lapelyje nenurodytas), krgi si
gydytoja arba vaistininkg. Zr. 4 skyriy. @

Apie kg rasSoma Siame lapelyje? @Q

1. Kas yra Nitisinone MDK ir kam jis vartojamas K

2. Kas zinotina prie$ vartojant Nitisinone MDK

3. Kaip vartoti Nitisinone MDK . 6

4. Galimas Salutinis poveikis . Q\

5. Kaip laikyti Nitisinone MDK

‘ N

Pakuotés turinys ir kita informacija . 6

1.  Kas yra Nitisinone MDK ir kam jis varm&nas

Nitisinone MDK sudétyje yra veikliosios &gos nitizinono. Sis vaistas yra naudojamas
suaugusiesiems, paaugliams ir VaikamssQ' okio amziaus intervalo) paveldimai 1 tipo tirozinemijai
gydyti. Q

Sergant $ia liga, Jusy organizmasynegali iki galo suskaidyti aminortigsties tirozino (amino riigstys yra
miisy baltymy statybiniai ele atY, todél organizme formuojasi Zalingos medziagos. Sios medziagos
kaupiasi Jusy organizme, ]@ ne MDK uzblokuoja tirozino suskaidyma ir taip neleidzia formuotis

zalingoms medziagoms,

Vartojant §j vaist @abikytis specialios dietos, kadangi tirozinas lieka Jiisy organizme. Sios
specialios diet tu valgomas maistas, kuriame yra Zemas tirozino ir fenilalanino (dar vienos
aminorugsti is.

2. %s Zinotina prie§ vartojant Nitisinone MDK

Nitisinone MDK vartoti negalima:
- jeigu yra alergija nitizinonui arba bet kuriai pagalbinei §io vaisto medziagai (jos iSvardytos 6
skyriuje).

Vartojant §j vaistg negalima zindyti, zr. skyriy ,,Néstumas ir zindymo laikotarpis*.

Ispéjimai ir atsargumo priemonés

Pasitarkite su gydytoju arba vaistininku, prie$ pradédami vartoti Nitisinone MDK.

- Pries pradedant gydyma nitizinonu ir reguliariai gydymo metu Jiisy akis tikrins oftalmologas.
Jeigu paraudonuoja akys ar pastebimas kitoks poveikis akims, i$ karto kreipkités | gydytoja ir
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pasitikrinkite akis. Problemos su akimis (zr. 4 skyriy) gali biiti signalas, kad dietos rezimas yra
netinkamas.

Gydymo metu Jums bus imami kraujo méginiai, kad gydytojas galéty patikrinti, ar gydymas yra
sékmingas ir tinkamas, ir kad jsitikinty, kad néra jokiy pasaliniy efekty, galinciy sukelti kraujo ligas.

Taip pat Jums bus reguliariai tikrinamos kepenys, kadangi liga veikia kepenis.

Jusy gydytojas turi Jus sekti kas 6 ménesius. PasireiSkus bet kokiems Salutiniams poveikiams,
rekomenduojama sutrumpinti $iuos intervalus.

Kiti vaistai ir Nitisinone MDK
Jeigu vartojate arba neseniai vartojote kity vaisty, jskaitant jsigytus be recepto, pasakykite gyd
arba vaistininkui.

Nitizinonas gali turéti jtakos kity vaisty poveikiui, pvz.: @'
- vaisty nuo epilepsijos (pvz., fenitoino);

- vaisty nuo kraujo kres¢jimo (pvz., varfarino). Q®

Nitisinone MDK vartojimas su maistu &
Jei nitizinonas nuo gydymo pradzios vartojate su maistu, rekomenduoj@ ad tai testuméte ir toliau

gydymo kurso metu.
N\

Néstumas ir Zindymo laikotarpis . Q
Sio vaisto vartojimo saugumo tyrimai nésc¢ioms ir zindanci oterims nebuvo atlikti. Jeigu
planuojate pastoti, pasitarkite su gydytoju. Jeigu pastqioékarto kreipkités | gydytoja.

Jeigu vartojate $j vaistinj preparata, zindyti negali&@kyriq »Nitisinone MDK vartoti negalima®.

Vairavimas ir mechanizmy valdymas %

Sis vaistas gebéjima vairuoti ir valdyti m izmus veikia silpnai. Taciau, jei pasireiSkia regéjima
veikian¢iy nepageidaujamy reakcijy, nﬁi' kite ir nevaldykite mechanizmy, kol Jisy regéjimas
netaps normalus (Zr. 4 skyriy ,,Galin@ utinis poveikis®).

3. Kaip vartoti Nitisi@DK

Visada vartokite §j Vai@sliai kaip nurodé gydytojas. Jeigu abejojate, kreipkités j gydytoja arba
vaistininkg. &

Gydyma §i @u pradeéti ir prizidiréti visada turi gydytojas, turintis ligos (paveldimosios 1-o0jo tipo
tirozinen&%ydymo patirties.

R duojamoji bendroji paros doze yra 1 mg/kg kiino svorio, vartojama per burng. Gydytojas
pritaikys doze Jums individualiai. Doze rekomenduojama vartoti vieng karta per para.

Taciau kadangi apie pacientus, sveriancius < 20 kg, nepakanka duomeny, $iai pacienty populiacijai
vaista vartoti rekomenduojama 2 kartus per para bendra paros doze padalijus i dvi dozes.

Jeigu kapsules praryti sunku, kapsule galima atidaryti ir sumaisyti miltelius su nedideliu kiekiu
vandens arba specialiai paruo$to maisto pries$ pat praryjant.

Ka daryti pavartojus per didele Nitisinone MDK doze?
Pavartojus per didelg Sio vaisto doze, biitina nedelsiant kreiptis | gydytoja ar vaistininka.
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PamirsSus pavartoti Nitisinone MDK
Negalima vartoti dvigubos dozés norint kompensuoti praleistg dozg. Jeigu pamirSote iSgerti dozg,
kreipkités j gydytojg arba vaistininka.

Nustojus vartoti Nitisinone MDK
Jeigu manote, kad Sis vaistas veikia per stipriai arba per silpnai, kreipkités | gydytoja. Nepasitarg su
gydytoju, nekeiskite dozés ir nenutraukite gydymo.

Jeigu kilty daugiau klausimy dél Sio vaisto vartojimo, kreipkités j savo gydytoja, vaistininkg arba
slaugytoja.

4. Galimas $alutinis poveikis

*@6

Sis vaistas, kaip ir kiti, gali sukelti Salutinj poveikj, nors jis pasireiSkia ne visiems 2mon?b'

Pastebgje bet kokj su akimis susijusj Salutinj poveikj nedelsiant pasakykite savo gy
istirtos akys. Gydantis nitizinonu kraujyje padidéja tirozino, todél gali atsirasti
simptomy. Daznas su akimis susijes Salutinis poveikis (gali pasireiksti daugi 1 1§ 10 zmoniy),
kurj sukelé padidéjes tirozino lygis yra: akies junginés uzdegimas (konju s), ragenos drumstis
ir uzdegimas (keratitas), padidéjes jautrumas Sviesai (fotofobija) ir aki mas. Akies voko
uzdegimas (blefaritas — tai nedaznas Salutinis poveikis (gali pasirei “tiﬁaugiau kaip 118

100 Zmoniy). . %

-

*
Kitas daznas Salutinis poveikis x}to
- Sumazgéjes trombocity skaicius (trombocitopenija yjy kraujo lasteliy skai¢ius
(leukopenija), tam tikry baltyjy kraujo lasteli as (granulocitopenija).

Kitas nedaznas Salutinis poveikis A
- Padidéjes baltyjy kraujo lasteliy s%leukocitozé),

- Niezulys, odos uzdegimas (eksfqli ermatitas), iSbérimas.

PraneSimas apie $alutinj poveiki
Jeigu pasireiské Salutinis povei @t jeigu jis Siame lapelyje nenurodytas), kreipkités j savo

gydytoja, vaistininkg arba sl 13. Apie Salutinj poveikj taip pat galite pranesti tiesiogiai
naudodamiesi V priede nu nacionaline prane$imo sistema. PraneSdami apie Salutinj poveikj
galite mums padéti gaugd au informacijos apie $io vaisto sauguma.

5. Kaip la'@%\litisinone MDK

Si Vaista® ite vaikams nepastebimoje ir nepasiekiamoje vietoje.

An iuko po ,,EXP* ir dézutés po ,, Tinka iki* atitinkamai nurodytam tinkamumo laikui
pasibdigus, §io vaisto vartoti negalima.

Vaistas tinkamas vartoti iki paskutinés nurodyto ménesio dienos.

Laikyti Saldytuve (2 °C — 8 °C). Laikyti gamintojo buteliuke, kad vaistas biity apsaugotas nuo §viesos.

Po pirmojo buteliuko atidarymo, vaista galima laikyti viena 2 ménesiy laikotarpj ne aukstesnéje kaip
25 °C temperatiiroje, Siam laikotarpiui praéjus vaistg reikia iSmesti.

Nepamirskite ant buteliuko etiketéje pazyméti datos, kada vaistas buvo iSimtas i§ Saldytuvo.
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Vaisty negalima iSmesti j kanalizacijg arba su buitinémis atlickomis. Kaip iSmesti nereikalingus
vaistus, klauskite vaistininko. Sios priemonés padés apsaugoti aplinka.

6.

Pakuotés turinys ir kita informacija

Nitisinone MDK sudétis

Veiklioji medziaga yra nitizinonas.

Nitisinone MDK 2 mg: vienoje kapsuléje yra 2 mg nitizinono.
Nitisinone MDK 5 mg: vienoje kapsuléje yra 5 mg nitizinono.
Nitisinone MDK 10 mg: vienoje kapsuléje yra 10 mg nitizinono.
Nitisinone MDK 20 mg: vienoje kapsuléje yra 20 mg nitizinono.

Pagalbinés medziagos

Kapsulés turinys:

Pregelifikuotas kukuriizy krakmolas
Kapsulés apvalkalas:

Zelatina

Titano dioksidas (E171)
Spaustuviniai dazai:

Juodasis gelezies oksidas (E172), Selakas QK

Nitisinone MDK iSvaizda ir kiekis pakuotéje ¢ 6
Nitisinone MDK kietosios kapsulés yra 15,7 mm ilgio, baltai @és, pagamintos i$ kietosios
a

zelatinos, ant kuriy korpuso juodai jspausta Zyma ,,Nitisin%
,»10 mg* arba ,,20 mg*. Kapsuléje yra balty ar balkSvqs

nt dangtelio - ,,2 mg*, ,,5 mg*,
milteliy.

Kapsulés supakuotos j plastikinius buteliukus. Kie @Ame buteliuke yra 60 kietyjy kapsuliy.
Kiekvienoje kartoningje dézutéje yra vienas butehukas.

Unit 3D, North Point House

Registruotojas @9
MendeliKABS Europe Limited O\'

North Point Business Park
New Mallow Road \
Cork, T23 AT2P, Airija,

Gamintojas
Elara Pharmasew@u e Limited

239 Blanchard,

orporate Park

Ballycooljn
D15 KV ija

§i@otés lapelis paskutinj karta perZzitirétas

Kiti informacijos Saltiniai
ISsami informacija apie §j vaista pateikiama Europos vaisty agentiiros tinklalapyje
http://www.ema.europa.eu/.
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